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Abstract
Objective: Nailfold capillaroscopy is an important tool for the
diagnosis and follow-up of patients with rheumatic diseases, in
particular dermatomyositis and scleroderma. A relationship has been
observed in adults between improved capillaroscopic findings and
reduced disease activity. Our aim was to correlate disease activity
(clinical and laboratory data) and nailfold capillaroscopy findings in
18 patients with inflammatory myopathies.
Methods: This prospective study included 13 juvenile
dermatomyositis patients (Bohan and Peter criteria) (mean age of
8.8 years) and five patients with overlap syndrome (mean age of
15.7 years). We evaluated disease activity (skin abnormalities and
muscle weakness, muscle enzymes and acute phase reactants) and
its correlation with nailfold capillaroscopy findings (dilatation of
isolated loops, dropout of surrounding vessels and giant capillary
loops). We used a microscope with special light and magnification of
10 to 16X .
Results: Eighteen patients underwent a total of 26 capillaroscopic
examinations, seven of them on two or more occasions (13 were
performed during the active disease phase and 13 during remission).
Twelve of the 13 examinations performed during the active phase
exhibited scleroderma pattern and 8 of the 13 examinations performed
during remission were normal. Therefore, in 20 of the 26 examinations
clinical and laboratory data and nailfold capillaroscopy findings
correlated (p = 0.01).
Conclusions: Nailfold capillaroscopy is a non-invasive
examination that offers satisfactory correlation with disease activity
and could be a useful tool for the diagnosis and follow-up of
inflammatory myopathies.
J Pediatr (Rio J). 2006;82(1):40-5: Nailfold capillaroscopy, juvenile
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Resumo
Objetivo: Nas doenças reumÆticas, principalmente dermatomiosi-
te e esclerodermia, a capilaroscopia periungueal Ø importante auxílio no
diagnóstico e no seguimento dos pacientes. Em adultos, Ø descrita a
relaçªo entre a melhora das alteraçıes capilaroscópicas e a melhora da
atividade da doença. O nosso objetivo foi avaliar 18 pacientes com
miopatias inflamatórias e correlacionar atividades clínica e laboratorial
com as alteraçıes da capilaroscopia periungueal.
MØtodos: Foram incluídos 13 pacientes com dermatomiosite
juvenil (critØrios de Bohan e Peter) (mØdia de idade de 8,8 anos) e cinco
pacientes com síndrome de sobreposiçªo (mØdia de idade de 15,7
anos). Foram avaliadas as atividades clínicas (alteraçıes cutâneas
típicas e fraqueza muscular) e laboratoriais (aumento de enzimas
musculares e provas inflamatórias) da doença e sua relaçªo com as
alteraçıes da capilaroscopia periungueal (presença de ectasias capila-
res, megacapilares e Æreas de deleçªo). Para a realizaçªo da capilaros-
copia, foi utilizado um microscópio com iluminaçªo especial com
aumentos de 10 a 16 vezes.
Resultados: Foram avaliados 18 pacientes, sete deles em duas ou
mais ocasiıes, no total de 26 exames capilaroscópicos (13 realizados na
fase ativa da doença e 13 na fase inativa). Dos 13 exames durante a fase
ativa, 12 apresentavam padrªo esclerodØrmico; dos 13 realizados na
fase inativa, oito nªo apresentavam alteraçıes de capilaroscopia ou
apresentavam melhora importante dos achados. Portanto, em 20 dos
26 exames houve correlaçªo entre atividades clínica e laboratorial e
achados capilaroscópicos (p = 0,01).
Conclusıes: Em resumo, a capilaroscopia periungueal Ø um
exame nªo-invasivo que apresenta boa correlaçªo com a atividade da
doença e pode ser utilizada para auxiliar no diagnóstico, no seguimento
e, principalmente, nas reagudizaçıes da doença.
J Pediatr (Rio J). 2006;82(1):40-5: Capilaroscopia periungueal,
dermatomiosite juvenil, miopatias inflamatórias, crianças.
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Introduçªo
As miopatias inflamatórias idiopÆticas da infância sªo
um grupo relativamente heterogŒneo de doenças que
apresentam o comprometimento muscular como caracte-
rística comum. A dermatomiosite juvenil (DMJ) Ø a mio-
patia inflamatória idiopÆtica mais freqüente na infância e
caracteriza-se por alteraçıes multissistŒmicas agudas e
crônicas com inflamaçªo nªo supurativa linfocítica de
musculatura esquelØtica, da pele e do trato gastrintesti-
nal. A forma juvenil estÆ associada a uma vasculopatia
afetando pequenos vasos: capilares, vŒnulas e pequenas
arteríolas1.
A etiologia da DMJ Ø desconhecida. Entretanto, proces-
sos auto-imunes estªo envolvidos na patogŒnese dessa
doença; alteraçıes da imunidade mediada por cØlulas e
presença de imunocomplexos sªo descritas2-6.
O curso clínico da DMJ Ø variÆvel e correlaciona-se
com a severidade da vasculopatia7. A maioria das crian-
ças apresenta um curso nªo-progressivo, monocíclico
com duraçªo de meses e remissªo completa8-10, podendo
ocorrer exacerbaçıes com remissıes parciais. Alguns
pacientes apresentam a forma crônica ou persistente com
duraçªo de anos11-12.
O diagnóstico de DMJ baseia-se nos critØrios de Bohan
& Peter13. Pode ocorrer associaçªo entre miosite e esclero-
dermia denominando-se síndrome de sobreposiçªo, ou
manifestaçªo de acometimento cutâneo isolado na ausŒn-
cia de acometimento muscular, denominando-se dermato-
miosite amiopÆtica14,15.
A microangiopatia característica das miopatias inflama-
tórias pode ser comprovada pela capilaroscopia periungueal
(CPU). Esta consiste de um exame nªo-invasivo, para
estudo da rede capilar por microscopia óptica com aumento
de 10 a 16 vezes16,17. VÆrios trabalhos tŒm descrito acha-
dos capilaroscópicos nas diversas colagenoses, como DMJ,
esclerodermia, doença mista do tecido conjuntivo (DMTC),
síndrome de sobreposiçªo e fenômeno de Raynaud18-27.
Pacientes com DMJ, esclerodermia, DMTC ou síndrome de
sobreposiçªo apresentam alteraçıes capilaroscópicas típi-
cas. A presença de capilares ectasiados ou megacapilares e
de lesıes avasculares traduzindo deleçªo capilar caracteri-
za o padrªo SD (padrªo esclerodØrmico), que reflete o grau
de severidade e comprometimento microangiopÆtico e,
portanto, a atividade da doença. A presença de capilares em
arbusto Ø descrita na DMJ como um elemento diferencial em
relaçªo à microangiopatia observada na esclerose sistŒmi-
ca. De acordo com vÆrios estudos, a severidade da micro-
angiopatia estÆ relacionada com o prognóstico da doença,
e hÆ uma associaçªo entre o grau de alteraçıes capilares e
a cronicidade e as complicaçıes ulcerativas24,25,28. Existe
apenas um trabalho na literatura que associou as alteraçıes
capilaroscópicas com a atividade clínico-laboratorial na
DMJ24. Outros estudos demonstraram que as alteraçıes
capilaroscópicas ocorrem independentemente da atividade
da doença, porØm se correlacionam com as formas mais
graves e persistentes25.
O nosso estudo teve como objetivo avaliar pacientes
com DMJ e com associaçªo de miosite com esclerodermia
(sobreposiçªo) e correlacionar a atividade clínico-laborato-
rial com as alteraçıes da CPU.
Material e mØtodos
Foram avaliados 13 pacientes com diagnóstico de DMJ e
cinco com síndrome de sobreposiçªo acompanhados no
ambulatório de reumatologia pediÆtrica de nosso serviço no
período de maio de 1998 a maio de 2003. O diagnóstico de
DMJ foi baseado nos critØrios de Bohan e Peter (Tabela 1)13.
O diagnóstico dos cinco pacientes com síndrome de sobre-
posiçªo de miosite com esclerodermia foi baseado nas
características clínicas e histológicas.
Tabela 1 - CritØrios utilizados para o diagnóstico de dermato-
miosite juvenil (DMJ)
 Fraqueza muscular proximal e simØtrica.
 Alteraçıes cutâneas: heliotropo com edema periorbitÆrio e
eritema violÆceo; vasculite sobre as articulaçıes de cotovelos,
metacarpofalangeanas e interfalangeanas proximais (sinal de
Gottron).
 Elevaçªo dos níveis sØricos de uma ou mais das enzimas
musculares esquelØticas: creatinofosfoquinase, transaminase
glutâmico-oxalacØtica, desidrogenase lÆctica e aldolase.
 Eletromiografia mostrando características de miopatia e dege-
neraçªo.
 Biópsia muscular mostrando evidŒncias histológicas de necrose
e inflamaçªo.
Fonte: Bohan & Peter13.
As atividades clínica e laboratorial dos pacientes foram
avaliadas atravØs da revisªo de prontuÆrios mØdicos, levan-
do em conta os seguintes parâmetros: presença de altera-
çıes cutâneas típicas (Gottron, heliotropo e hiperemia
periungueal) e/ou fraqueza muscular (história e escore
muscular), e/ou aumento de enzimas musculares (creati-
noquinase - CPK, desidrogenase lÆctica - DHL, aldolase e
transaminase glutâmico-oxalacØtica - TGO) e das provas
inflamatórias (velocidade de hemossedimentaçªo - VHS). O
escore de força muscular foi modificado do instrumento The
Childhood Myositis Assessment Scale, sendo a variaçªo da
força muscular entre 0 e 6229.
Para realizaçªo da CPU, foi utilizado um microscópio
óptico, com aumentos de 10 e 16 vezes, equipado com
rØgua graduada acoplada na objetiva direita para permitir
a contagem do nœmero de capilares por milímetro. Foram
examinados os dedos das mªos (com exceçªo dos polega-
res). A epi-iluminaçªo foi feita por uma lâmpada incandes-
cente de tungstŒnio, e foi utilizado um óleo secante sobre
a regiªo periungueal, a fim de se obter uma diafanizaçªo da
pele. Os pacientes foram orientados a nªo manipularem a
cutícula, 1 mŒs antes do exame, para evitar traumas. Todos
os exames foram realizados por um mesmo examinador
(M.T.R.A.T.), que desconhecia o grau de atividade da
doença dos pacientes avaliados. Os parâmetros analisados
foram: microhemorragias, alargamento capilar (ectasias e
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megacapilares), alteraçıes morfológicas (arbustos) e grau
de deleçªo. O nœmero de microhemorragias foi avaliado
pela contagem de micropetØquias, sendo valorizada sua
distribuiçªo quando em padrªo difuso. Capilares ectasiados
foram definidos como apresentando largura aumentada de
quatro ou mais vezes em relaçªo aos demais. JÆ os mega-
capilares foram definidos como aneurismas com alças
aumentadas em mais de 10 vezes o tamanho normal.
Capilares em arbusto foram definidos como aqueles com
pequenos ramos em diferentes direçıes. O grau de deleçªo
foi medido da seguinte forma: grau 0  ausŒncia de Æreas
de deleçªo; grau 1  uma ou duas Æreas de deleçªo
descontínuas; grau 2  mais de duas Æreas descontínuas;
grau 3  Æreas de deleçªo extensas ou confluentes. A mØdia
de cada parâmetro de cada paciente foi calculada pela soma
dos valores obtidos em cada dedo dividida pelo nœmero de
dedos analisados, ou seja, oito. Foram considerados altera-
dos os exames que apresentavam ectasias ou megacapila-
res, algum grau de deleçªo e hemorragias difusas em dois
ou mais dedos. O padrªo SD foi caracterizado pela presença
de capilares ectasiados ou megacapilares e de lesıes
avasculares traduzindo deleçªo capilar.
Todos os pacientes e controles deram consentimento
informado para participaçªo no estudo, o qual foi previa-
mente aprovado pelo comitŒ de Øtica do Hospital Sªo Paulo.
A comparaçªo das mØdias das variÆveis quantitativas
nos dois grupos (com ou sem atividade da doença) foi
realizada com o teste t de Student para duas amostras
independentes com variâncias iguais (Morettin). Previa-
mente, testamos a igualdade das variâncias nos dois grupos
por meio do teste de Levene.
O teste exato de Fisher foi utilizado para estudar a
associaçªo entre atividade ou nªo de doença com as
variÆveis categóricas.
Adotamos o nível de significância de 5%.
Resultados
Dezoito pacientes foram avaliados, sendo que sete
pacientes foram avaliados em duas ou mais ocasiıes, tendo
sido realizados, no total, 26 exames capilaroscópicos. Den-
tre estes, 13 foram realizados na fase ativa de doença e 13
durante a fase inativa. A mØdia de idade dos 13 pacientes
com DMJ à Øpoca da avaliaçªo foi de 8,8 anos, 10 eram do
sexo feminino, 11 eram caucasóides. Um dos pacientes
apresentava dermatomiosite amiopÆtica. A mØdia de idade
dos cinco pacientes com síndrome de superposiçªo à Øpoca
da avaliaçªo foi de 15,7 anos, sendo trŒs do sexo feminino
e trŒs caucasóides.
Em relaçªo aos exames em fase ativa de doença,
alteraçıes cutâneas estiveram presentes em 10 (10/13
apresentaram sinal de Gottron, 8/13 heliotropo e 3/13
vasculite periungueal). Em nenhuma ocasiªo de exames em
fase inativa de doença os pacientes apresentaram altera-
çıes cutâneas, havendo diferença significante entre os dois
grupos (p = 0,001). A fraqueza muscular esteve presente
em 8/13 ocasiıes em que os exames foram realizados em
atividade de doença, com escore mØdio de 17,2, e foi
estatisticamente mais freqüente do que no grupo com
doença inativa (p = 0,011). Apenas um paciente com
doença inativa apresentou fraqueza muscular, com escore
de 10. As enzimas musculares apresentaram-se elevadas
em 11/13 ocasiıes em que a CPU foi realizada em fase ativa
de doença (4/13 CPK, 11/13 DHL, 1/4 aldolase e 6/13 TGO).
Apenas dois pacientes em fase inativa de doença apresen-
taram aumento de enzimas musculares (CPK e DHL). O
aumento de enzimas musculares foi estatisticamente mais
freqüente no grupo com doença ativa do que no grupo com
doença inativa (p = 0,001). Aumento de VHS ocorreu em
apenas 4/13 ocasiıes em que a CPU foi realizada em fase
ativa de doença, nªo tendo havido diferença estatística em
relaçªo ao grupo com doença inativa. As alteraçıes cutâ-
neas estiveram presentes na grande maioria das crianças
com CPU realizada na fase ativa da doença e associaram-se
às alteraçıes musculares (fraqueza e/ou aumento de enzi-
mas musculares) em 70% dos casos (p = 0,043).
Os dados clínicos e laboratoriais dos pacientes com DMJ
e síndrome de sobreposiçªo com ou sem atividade de
doença encontram-se na Tabela 2.
Observamos que o grau de deleçªo foi estatisticamente
mais elevado no grupo com doença ativa do que no grupo
com doença inativa (p = 0,031).
As alteraçıes capilaroscópicas estªo apresentadas na
Tabela 3.
Dos 13 exames realizados durante a fase ativa, 12
apresentaram o padrªo SD (presença de ectasias ou mega-
capilares e deleçªo capilar), ou seja, foram considerados
alterados. Por outro lado, dos 13 realizados na fase inativa
da doença, apenas cinco mostraram alteraçıes capilaroscó-
picas importantes e compatíveis com padrªo SD (alto grau
de deleçªo). Entretanto, 5/8 pacientes com exame capila-
roscópico na fase inativa apresentaram algum grau de
deleçªo, porØm em apenas um dedo (trŒs pacientes), baixo
grau de deleçªo (um paciente) ou melhora do grau de
deleçªo em relaçªo ao exame de fase ativa (um paciente),
mostrando assim uma associaçªo entre clínica e capilaros-
copia. Alguns pacientes apresentaram ectasia discreta (mØ-
dia de 3,11/paciente), porØm sem nenhuma ou pouca
deleçªo. Portanto, dos 26 exames realizados, em 20 houve
correlaçªo entre atividades clínica e/ou laboratorial e acha-
dos capilaroscópicos (p = 0,01).
Em sete pacientes, a CPU foi realizada duas ou mais
vezes. Em 5/7, a doença evoluiu de ativa para inativa.
Destes, em dois a CPU estava inicialmente alterada com
posterior normalizaçªo, em um houve uma melhora desta
sem normalizaçªo e em dois pacientes esta nªo se alterou.
A Figura 1 mostra a CPU de paciente com DMJ, mostran-
do padrªo esclerodØrmico (aumento de 16X).
Discussªo
Os nossos achados mostraram que os pacientes com
doença ativa evoluem com persistŒncia das alteraçıes
capilaroscópicas que traduzem o padrªo SD. Observamos
que a deleçªo capilar foi a alteraçªo capilaroscópica que
mostrou diferença estatística entre os pacientes com ou
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sem atividade de doença e Ø a variÆvel mais importante no
sentido de caracterizar o padrªo SD. As variÆveis ectasia
capilar, megacapilar e capilar em arbusto podem nªo
mostrar diferença estatística, pois refletem a neovasculari-
zaçªo característica da recuperaçªo da microangiopatia. Ao
contrÆrio da esclerodermia, em que as alteraçıes capilaros-
cópicas, principalmente a deleçªo, sªo pouco dinâmicas, os
pacientes com DMJ podem apresentar involuçªo das lesıes
em questªo de meses na fase inativa da doença. Isso foi
bem observado em nossos pacientes, nos quais encontra-
mos uma correlaçªo estatística entre os achados capilaros-
cópicos e a atividade da doença. O fato de nªo termos
observado melhora dos achados da CPU em dois pacientes
que foram avaliados na fase ativa e inativa da doença pode
ser devido ao tempo de intervalo entre os dois exames nªo
ter sido suficiente para a melhora capilaroscópica. Entre-
tanto, Ø importante lembrar que o mØtodo de capilaroscopia
Ø um exame adicional de grande valia que pode apresentar
limitaçıes em alguns casos.
Silver & Maricq avaliaram nove pacientes com DMJ e
encontraram correlaçªo entre as alteraçıes capilaroscópi-
cas e o curso clínico da doença. Dos nove pacientes, sete
Doença ativa Doença inativa p
(n = 13) (n = 13)
Microhemorragias 19,35/10 = 1,93 15,6/9 = 1,73 0,803
Ectasia 52,2/11 = 4,70 28/9 = 3,11 0,293
Megacapilar 3,9/8 = 0,48 1,3/5 = 0,26 0,263
Arbustos 10,1/8 = 1,26 8/8 = 1,00 0,618
Grau de deleçªo 29,7/12 = 2,47 19,3/10 = 1,93 0,031*
Tabela 2 - Distribuiçªo dos pacientes com dermatomiosite juvenil e síndrome de sobreposiçªo de acordo
com a atividade de doença e os dados clínicos-laboratoriais
Doença ativa Doença inativa p
(n = 13)  (n = 13)
Alteraçıes cutâneas ativas 10 0 0,001*
Fraqueza muscular 8 1 0,011*
Aumento de enzimas musculares 11 2 0,001*
Aumento de VHS 4 1 0,32
* Teste exato de Fisher.
VHS = velocidade de hemossedimentação.
Tabela 3 - Distribuiçªo dos pacientes com dermatomiosite juvenil e síndrome de sobreposiçªo de acordo
com a atividade de doença e as alteraçıes capilaroscópicas
* Teste t de Student.
† Soma das médias dos valores obtidos de cada paciente dividida pelo número de pacientes.
evoluíram com a forma persistente da doença e apresenta-
ram alteraçıes microvasculares severas que flutuaram,
mas nunca normalizaram. Os outros dois pacientes tinham
a doença transitória ou monocíclica com alteraçıes capila-
res menos graves e normalizaçªo destas concomitante-
mente à involuçªo das pÆpulas de Gottron e normalizaçªo
da força muscular e das enzimas musculares24.
As doenças reumÆticas auto-imunes, como a DMJ e
outras doenças associadas à DMJ (como síndrome de
sobreposiçªo), tŒm um predomínio de vasculopatia de
pequenos vasos, ocorrendo alteraçıes vasculares no mœs-
culo e na pele e tambØm em diversos órgªos1.
As alteraçıes cutâneas estiveram presentes na grande
maioria das crianças com doença ativa e tiveram associaçªo
significante com as alteraçıes musculares (fraqueza e/ou
aumento de enzimas musculares) em 70% dos casos.
Quatro de 11 pacientes com doença ativa apresentaram
aumento de enzimas musculares, porØm sem comprometi-
mento de força. Isso pode ocorrer porque as alteraçıes
laboratoriais sªo de aparecimento mais precoce do que o
quadro clínico e o tratamento adequado impede a evoluçªo
para a fraqueza muscular.
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Figura 1 - Capilaroscopia periungueal de paciente com dermato-
miosite juvenil, mostrando padrªo esclerodØrmico




Apenas dois pacientes com doença inativa apresenta-
ram aumento de enzimas musculares, porØm sem altera-
çıes cutâneas ativas e sem fraqueza muscular, razªo pela
qual foram considerados sem atividade de doença. Um deles
teve alteraçªo na capilaroscopia. Apenas um paciente com
doença inativa apresentou fraqueza muscular com escore
de 10, fato atribuído à seqüela de atrofia muscular decor-
rente da miosite.
Como era esperado, observamos aumento da freqüŒn-
cia de alteraçıes cutâneas, fraqueza muscular e elevaçªo
de enzimas musculares no grupo de pacientes com doença
ativa.
A VHS nªo se mostrou um exame sensível, como jÆ
descrito na literatura, para avaliaçªo da atividade das
miopatias inflamatórias30.
A CPU tem-se consagrado como um mØtodo nªo-invasi-
vo capaz de detectar alteraçıes vasculíticas em capilares.
O seu uso tem sido indicado no diagnóstico de algumas
doenças reumÆticas auto-imunes, bem como no seu prog-
nóstico21,23,27.
Entretanto, poucos autores encontraram correlaçªo entre
as alteraçıes capilaroscópicas e a atividade de doença24. Na
infância, esse achado Ø ainda menos definido.
As alteraçıes capilaroscópicas seguem determinadas
etapas. Com o processo inflamatório capilar, ocorre rompi-
mento desses vasos e a microhemorragia de distribuiçªo
difusa antecede o processo de deleçªo. Em uma tentativa de
suprir os capilares deletados, ocorre aumento da largura
dos capilares restantes com aparecimento de capilares
ectasiados e megacapilares. Com a remissªo do quadro
inflamatório vascular, ocorre neovascularizaçªo com for-
maçªo de novos vasos e desaparecimento das Æreas de
deleçªo. Com isso, hÆ recuperaçªo da morfologia capilar, o
que pôde ser observado em nossos pacientes.
Em resumo, a CPU Ø um exame nªo-invasivo que
fornece boa correlaçªo com a atividade da DMJ e pode ser
um instrumento adicional para avaliaçªo dos pacientes com
doença ativa e recorrŒncias.
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